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〔痘椀〕 腎原発の angiomyolipoma (血管筋脂肪麓)
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は じ め
腎臓に原発する angiomyo1ipoma(血管筋脂肪腫)は
血管，平滑窮，s旨肪織の 3要素tこよ予構成される比較的
稀な良性腫蕩である。本症は 2つの型に大別され， 
tuberous sclerosis (結語性硬化症)に合許するものと， 
tuberous sc1erosisと誌無関係に発生してくるものがあ
る。また腫蕩が大きい場合には，臨沫的に腹部腫需とし
て外表より数知された予，血尿を伴なうなどの症状を示
すことから，腎に原発する悪性撞療との鑑別がしばしば
医難な症例がある。しかしながら，その多く辻無症状に
経過し，他疾患の合併または部換によって偶然に発見さ
れる。
本症は組織奇型を母体として発生することが強く示唆
され，このために再調j性ないし多発性に生ずることがあ
る。
今回，我々は tuberous sclerosisの合併なし無症
候性に経過し，剖検によって偶然に発見された腎識原発
の angiomyolipomaの成人例を経験したので， 本腫蕩
の持徴について文較的考察を加え報告する。
症 og 
症例 1: 57歳男性。家族歴に特記すべきことなく，既
往症として担石症がある。現症は昭和52年10月19日に上
腹部痛を主訴として近医を受診し，薬物投与によりー持
症状が軽快したが，翌E再発し題中央病院へ入院となっ
た。入院時，腹部撞撞は認めなかった。入読後10月21ヨ
朝には血圧70/40と低下し， Htは57%と上昇したため，
血液護総急性葬壊亮の診断で加療を行うも症状は増悪
し， 10月2213死亡した。検査所見では10月2113に車清ア
ミラーゼ737単位，血清 GOT178単位， GPT 162単位
と上昇を示したがその他には著るしい変動辻認、め主かっ
た。腎検査，尿所見には著変は認められなかった。
害j検所見 (A・1067):身長 144cm，体重55.5kg部検
すると主病変は謄に謡、められ，その周囲脂訪識には多量
の出血，壊死を倖なう捧壊死が認められた。壊死は十二
指腸周恩肝円部指訪織，腸関膜iこ及んでおヲ，それが
本症剖の死因となった。
腎所見:左腎120g，右腎120g.
肉眼的に左腎には，被襲下に腎実費よ歩外方に向っ
て突出する1.0xl.Ocm(Fig. 1)， 1. 2XO.8cm，0.7x 
0.3cmの3留の黄白色，一部出金控の腫寵が認められ
た。
組織学的に，麗寵はいずれも，その周霞札識と薄い結
合織によって境される部分と，その境が全く不明議とな
孔室接腎実質に接している部分とが譲在している。本
題療は全捧として血管，ことに弾力線維の少ないふ動採
が巨立ち (Fig.4)，その肥厚した壁より j司匿に放射状
をなして連続性に紡錘型細胞の増殖が認められた。これ
らの紡錘型結抱が本腫壌の主たる講成成分で，その原形
質は豊かで好酸性を示し，束:決の記ヲヨjを示しながら脂訪
織の開質に増殖していた (Fig.5)。 これらの紡錘型細
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胞は，その形慈および持殊染色から平静筋締胞由来が強
く示唆された。また，血管は一部では毛紹血管が海鶏状
血管腫様ないし毛細管血管彊援に増殖を示している。そ
れらの構成成分に介在して，成熟した詣肪識の増殖が認
められた.すなわち，車管，平滑第，詣肪織の 3つの構
成成分からなる腫蕩で angiomyolipomaと診断した。
また，これらの謹蕩組胞には核分裂議は全く認められ
なかった。
本麗蕩辻過誤腫的性務の強い腫蕩で，それを示唆する
所見として，右腎;こは本屋蕩の芽ともいいうる病巣が多
数散克された (Fig.6，7)。
症例 2: 74議男。既往症，家族麗には特記すべき事項
はない。
昭和52年7月に上腹部癌を主訴として旭中央病院へ来
援し， X隷検査にて胃体部大警上の Borrmann IV型胃
癌と診断されたが放置した。その後 1年で腹水貯?邑汎
血球減少症による消化管出血で死亡した。検査では腎に
異常は認めなかった。
剖検所見 (A-1251):身長164c民体重37kg.
剖検すると胃には17xllcmのほぼ胃全体を占める 
Borrmann IV型の癌麗が認められ， 広範囲のリンパ節
転移と，癌性渡膜炎が認められた。
腎所見:左120g，定80g
肉E異的;こは， うっ血が自立ち，また左腎皮質被膜下に
亘径4mmの腎線維'性被膜と恋着のない黄白色， 一部
雪景色の麗窪形成が認められたくFig. 2)。
腫撞は組識学的には，症例 1と関諜にその大部分にお
いて弾性議維を有しない/J、動探と毛組皐管が存在し，そ
の肥淳した壁よ P周密に向って放射状に配列を示す結錘
型組抱の増殖が認められ (Fig.3)， その関に介在して 
理・佑
成熟した脂肪織の港殖が認められた。これらの結錘型締
胞は形慈的特徴ならびに特殊染色により平滑筋紹抱由来
と居、われ，血管， 平静筋，脂訪織の 3帯成成分から 
angiomyolipomaと診断した。
また，この腫蕩組織の一部にはー屠の立方上皮により
被われる嚢抱譲ないし農管議構造の合併も認められた。 
(Fig. 8) 
なお， 2例とも膳は採取できなかったが， 臨床的に 
tuberous sclerosisを示唆する症状は認められず，皮脂
腺麓，骨の形成異常，会臓の脂訪沈着および筋腫，眼球
の神経芽緯抱麗，肺の線維症などの合併は認めなかった。
考 察
腎実質内に発生する良性麗蕩は，史実では変質線腫お
よび脂肪腫，血管腫，隷維麗，平滑第腫， angiomyol-
ipomaなどがある。一方髄質では renomedullaryinte-
rstitial ce1l tumorが最もよく知られている1万九これ
ら法大部分が直窪1.0c語以下で，諒床症状を呈するこ
とが稽なために，書j検時に{翼然iこ発見されることが多 
、。u
腎原発の angiomyolipomaは Bourneville(1880) 3) 
により， Bournevi1le-Pringle phacomatosisの腎痘状
として初めて記載された。その後 Apitz(1943) 11三 
Morganら (1951)心が，腎に発生するこの彊壌を ang-
iomyolipomaの名前で記載し，以後 Vasco(1965)5)， 
Farrowら (1968)6)弛7加の計約300例の報告があり，本
邦でも小口 (1960)9)也10)の報告など，計約70例の報告が
ある。本腫蕩の発生頻度は， Apitz (1943)ωによれば; 
4309備の部検例のうち 3例， Hajdu (1969) 12)によれば， 
8501備の部検慌のなかで27例に警に原発する angiom-
Fig. 1 症併 1 (A・1067)ノレー ベ議 (x3) 
被膜車下の茂賓腫蕩で，麗壊の中心及び辺縁にE旨鹿織(矢I='p) が認められる。 
Fig.2 症例 2 (A・1251)ノレー ベ録 (x3) 
被膜亘下の皮質麗蕩で，撞療の一部に脂肪織〈細矢印)，藤管構造〈太矢印〉が認められる。 
Fig. 3 症例 2，五E (X80) 
管実費に接して，肥草した壁を有する小動献の増殖， 平滑筋の束状記弼， 成熟した詣肪識が認めら
れる。 
Fig.4 痘侭 1，HE (X300) 
拡張した控を有する紹動離とその壁より連続した平滑務縮施の?晶状の増殖o 
Fig.5 症伊tl1，HE (X150) 
平滑筋締抱の束状の培殖とその聞に介在する毛細血管の増殖。 
Fig. f)症例 1，右腎 HE(X80) 
皮質深部における angiomyolipoma議の芽痕巣。 
Fig.7 症例 1，右腎 HE(X150) 
Fig. 6の拡大像，毛細血管，平揖務紹抱の増殖と，成熟した脂肪議を認める。 
Fig.8 症例 2，HE (X40) 
angiomyolipoma内に立方上震により被われる嚢患ないし隷管講造が認められる。
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Y9lipomaが見出されたといい，.0.06%-0.32%の発生
頻度で，本謹療の発生頻度は低い。また本題蕩は， 
tuberous sclerosis合併伊jでは比較的若年の女性に多
く，一方本麗蕩単独併では高齢者に多く認められるとい
われている尺本腫蕩は一般には，臨床的に無症状であ
り，時tこ撞蕩が増大を示した場合には，腹部屋癌，腹部
痛，血毘などの臨床症状を示し，諒床的に腎癌の診断で
手領されることが多い間〉。
腎に涼発する本症辻，悪性化することは稀で，一見浸
潤性増殖を思わす所見が認められることから，肉腫と誤
まられることが多いといわれ，この意味では臨床病理学
的に重要な意味をもっている。また極めて稀ではある
が，悪性化を示す場合に註各要素のいずれかが悪性化す
ることが多く，詞一症例内で全要素が悪性化すること
は殆どなく，臓器転移ないし周臣組織への明らかな彊
蕩浸潤橡を示す報告はなく，予援は謹めて良好であっ
たのの13)14)。
この建壌が真の腫蕩か，あるいはー謹の過誤腫に相当
するものか註議論のあるところである。 tuberousscle-
rosis，皮膚粘膜病変， 誤底病変などの他の関葉系組織
奇形の合併率の高いことの7とまた， しばしば、多発性で，
対側の腎にも本題蕩の発生が認められること， さらに
は，本腫壌の芽と思われる病巣が介在することから過誤
腫が強く示唆されたへ
麓蕩の組織，紐臆由来泣未だ明らかではないが，平語
筋撞のうちで，車管壁の平滑坊に由来するといわれてい
る vascul?rleiomyoma1のに類訟を示す組織像を認め
る。本例でも，壁に弾力線維の殆どない小動脈の増殖
と，その壁の平謂筋と移行像を示す血管中心性の平滑筋
細患の渦状の増殖が認められ，また援護より離れた髄質
深部iこ小動蔀中心性の angiomyolipoma 様病巣のみ
られることから，血管壁由来の麗蕩の発生が示唆され 
7こ16)。
腎の angiomyolipomaと舗の tuberoussclerosisな
どの也疾患との合併は Bourneville(1880) 3乙 Farrow 
(1968)6)，Wilkins (1970) 18)らの報告がある。 tuberous 
sclerosisは遺伝性，家族性の発生が多く常染色体優性
遺長形式をとるとされており， Moolton (1954) 17)ら詰
腎の angiomyolipomaを有する患者の 50-80%に踏の 
tuberous sclerosisの合許をみ，その際に腎の腫蕩は多
発性，時に再槙H生を示すことが知られており，本症では
遺伝的素匿に基づく，間葉系組織奇形の系統的疾患の一
部と考えられている。
一方，著者らの報告した 2症例は， tuberous sclerosis 
の合併はなく，上述の報告僚と同様に多発性の発生であ
ったこと，麗蕩内に上皮性要素を合併していたこと，散在
住，多中心性;こ本麗蕩の原基と思われる芽病巣を伴なっ
ていることなどから，本震蕩は間葉系由来の過誤腫であ
ることが強く示唆され，組織像の各要素のうちでも，車管
壁由来の平滑筋縄胞の増殖が最も著明なことから， vas-
cular leiomyomaの variantであることが示唆された。
まとめ
腎に原発し， tuberous sclerosis，皮膚・眼疾患など
の臨束症状を呈さずに，龍疾患により死亡して剖検によ
予偶然に発見された angiomyolipomaの2例を報告し，
その組織発生につき考察した。
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